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Signo  del doble anillo  en  la  otosclerosis
Double  ring  sign  of  otosclerosis
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Figura  1  Varón  de  30  an˜os  con  un  acúfeno  pulsátil  en  el  oído
izquierdo.  La  TC  del  pen˜asco  izquierdo  en  el  plano  axial  mues-
tra bandas  hipodensas  conﬂuentes  en  la  cápsula  ótica  izquierda
que rodean  la  cóclea,  formando  el  signo  del  doble  anillo  de  la
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aEl  signo  del  doble  anillo  de  la  otosclerosis  fue  descrito
por  primera  vez  por  Maffee  et  al.  en  19851,2.  Consiste  en
la  visualización  de  una  banda  radiolúcida  en  el  seno  de  la
cápsula  ótica  del  pen˜asco,  que  rodea  la  cóclea  respetán-
dola  (ﬁgs.  1  y  2).  El  signo  es  exclusivo  de  la  otosclerosis
retrofenestral  en  fase  activa  u  otoespongiosis  retrofenes-
tral,  con  una  afectación  pericoclear  difusa  y  conﬂuente3. Si
bien  la  otosclerosis  es  relativamente  frecuente  (7-10%  de  la
población  general),  la  mayoría  de  los  casos  corresponde  a
la  forma  fenestral  con  la  típica  afectación  de  la  ﬁssula  ante
fenestram  (ﬁg.  3),  mientras  que  la  retrofenestral  (compro-
miso  de  la  cápsula  ótica)  es  mucho  menos  común,  y  más  aún
de  manera  difusa4.  Por  ello,  el  hallazgo  del  signo  del  doble
anillo  en  la  práctica  clínica  es  raro5.  Por  el  contrario,  la
forma  retrofenestral,  al  ser  un  estado  más  evolucionado  de
la  enfermedad,  suele  coexistir  con  la  forma  fenestral  (ﬁg.  4).
Histológicamente  este  signo  se  caracteriza  por  la  sus-
titución  de  la  cápsula  ósea  condral  primitiva  por  el  hueso
haversiano  maduro,  cuando  en  condiciones  normales  debe-
ría  permanecer  en  estado  de  osiﬁcación  primaria.  La
enfermedad  se  inicia  con  la  fase  activa  o  de  otoespongiosis,
caracterizada  por  focos  de  reabsorción  ósea  que  contienen
numerosos  osteoclastos,  osteoblastos  y  trabéculas  aisla-
das  irregulares  que  se  maniﬁestan  como  áreas  de  menor
densidad  que  el  hueso  normal4.  Continúa  con  la  fase  inac-
tiva  o  esclerótica,  identiﬁcada  por  la  formación  de  hueso
maduro  con  algunas  células  o  vasos  de  similar  densidad  al
hueso  adyacente4.  Estas  diferencias  de  densidad,  detecta-∗ Autor para correspondencia.
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CC BY-NC-ND (http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/).tosclerosis  (ﬂechas).  Los  hallazgos  son  compatibles  con  otoes-
ongiosis  retrofenestral  o  coclear.
les  mediante  tomografía  computada  (TC),  marcan  el  rol
undamental  de  la  radiología  en  el  diagnóstico  y  clasiﬁcación
e  la  enfermedad  (activa  e  inactiva),  ya  que  esta  solo  es  sin-
omática  en  el  10%  de  los  pacientes  afectados.  Incluso,  las
anifestaciones  radiológicas  pueden  llegar  a  ser  anteriores
 la  expresión  clínica.
La  otosclerosis  es  una  afección  osteodistróﬁca  de  la  cáp-ula  ótica,  de  herencia  materna  autosómico  dominante.  Es
elativamente  frecuente  y  tiene  mayor  prevalencia  en  cau-
ásicos  y  mujeres.  Constituye  una  de  las  principales  causas
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Figura  2  La  TC  del  pen˜asco  derecho  del  mismo  paciente  evi-
dencia  el  signo  del  doble  anillo  de  la  otosclerosis  en  el  plano
coronal  (ﬂecha).
Figura  3  Varón  de  50  an˜os  con  una  hipoacusia  progresiva
mixta  del  oído  derecho,  de  an˜os  de  evolución,  con  reﬂejo  esta-
pedial ausente.  La  TC  de  pen˜asco  derecho  en  el  plano  axial
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Figura  4  Mismo  paciente  de  las  ﬁguras  1  y  2.  La  TC  del
pen˜asco  del  lado  derecho  en  el  plano  axial  detecta  un  área
hipodensa  en  la  parte  anterior  del  vestíbulo  (ﬁssula  ante  fenes-
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4dentiﬁca  un  área  hipodensa  en  la  parte  anterior  del  vestíbulo
 la  ventana  oval  (ﬂecha)  del  oído  derecho,  compatible  con
toespongiosis  fenestral  derecha.
e  hipoacusia  entre  la  2.a y  la  4.a década  de  la  vida,  ya
ea  de  tipo  neurosensorial,  de  conducción  o  mixta,  según  el
rea  afectada5.  El  compromiso  de  la  cápsula  laberíntica  y  la
óclea  provoca  hipoacusia  neurosensorial,  mientras  que  la
fectación  de  la  ventana  oval  y  base  del  estribo  se  asocia  a
ipoacusia  de  transmisión.
La  técnica  fundamental  en  el  diagnóstico  y  clasiﬁcación
s  la  TC  de  alta  resolución,  con  cortes  de  espesor  iguales  o
nferiores  a  1  mm,  y  reconstrucciones  multiplanares5.
El  principal  diagnóstico  diferencial  en  imágenes  debe
ealizarse  con  procesos  inﬂamatorios/infecciosos  regio-
ales,  enfermedad  de  Paget,  osteogénesis  imperfecta,
isplasia  ﬁbrosa  y  osteoradionecrosis5.
La  otosclerosis  es  una  enfermedad  frecuente,  por  lo  que
s  importante  conocer  sus  hallazgos  típicos  en  las  formas
5ram), demostrando  la  asociación  de  la  otosclerosis  coclear  con
a fenestral  (ﬂecha).
enestral  y  retrofenestral.  Entre  ellos,  se  encuentra  el  signo
el  doble  anillo,  exclusivo  de  la  otoespongiosis  retrofenes-
ral  difusa.  Para  su  diagnóstico,  clasiﬁcación,  gradación  y
aloración  del  tratamiento  más  adecuado,  la  TC  de  alta
esolución  juega  un  papel  primordial.
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